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RESUMEN  
Se trata de un paciente de 4 años de edad con el diagnóstico de dermatomiositis, 
enfermedad rara, que aparece a cualquier edad, pero sobre todo entre los 40 y 60 
años o en niños, entre los 5 y 15 años. El objetivo es resaltar la importancia del 
diagnóstico precoz de esta entidad y la necesidad de instaurar un tratamiento 
inmediato. Además se revisan aspectos diagnósticos y terapéuticos de la entidad.  
En este caso el comienzo de la enfermedad se presentó de forma aguda. Los 
síntomas iniciales fueron la debilidad muscular proximal, la erupción cutánea y 
edema periorbitario con forma de heliotropo. La enfermedad evolucionó con un 
curso acelerado. Se concluye que el diagnóstico precoz de la enfermedad guarda 
relación paralela con el pronóstico. 
Descriptores DeCS: DERMATOMIOSITIS/diagnóstico; 
DERMATOMIOSITIS/terapia.   
 
ABSTRACT 
This research is about a 4-year-old patient with Dermatomyositis; a weird disease 
that occurs at any age, but maily between 40 and 60 years or in children between 5 
and 15 years. The aim of this work is to emphasize the importance of early 
diagnosis of this entity and the need to establish an immediate treatment. 
Diagnostic and therapeutic aspects of the entity are also reviewed. In this case the 
beginning of the disease occurred in acute form. The initial symptoms were 
proximal muscle weakness, skin rash and periorbital Heliotrope-shaped swelling. 
The disease has evolved with a crash course. It was concluded that early diagnosis 
of the disease is related to the prognosis. 
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Subject heading: DERMATOMYOSITIS/diagnosis; DERMATOMYOSITIS/therapy. 
 
 
INTRODUCCIÓN 
La enfermedad consiste en trastornos sistémicos del tejido conjuntivo, 
caracterizados por cambios degenerativos e inflamatorios en los músculos 
(polimiositis) y con frecuencia también en la piel (dermatomiositis), que producen 
una debilidad simétrica y cierto grado de atrofia muscular, especialmente en las 
cinturas escapular y pelviana.1-4  
 
El comienzo puede ser agudo o insidioso. Una infección aguda puede preceder o 
desencadenar el inicio de los síntomas. El síntoma inicial es habitualmente la 
debilidad muscular proximal o la erupción cutánea. La debilidad muscular puede 
comenzar de forma súbita y progresar durante semanas o meses. Los pacientes 
pueden tener dificultad para elevar los brazos por encima de los hombros, para 
subir escaleras o para levantarse desde la posición de decúbito.5-7 Los pacientes se 
pueden ver limitados a una silla de ruedas o confinados a la cama por la debilidad 
de los grupos musculares de la cintura escapular y pelviana. Los flexores del cuello 
se pueden ver muy afectados, produciendo una incapacidad para levantar la cabeza 
de la almohada. La destrucción y la debilidad progresiva de la pared torácica y del 
diafragma pueden provocar una insuficiencia respiratoria aguda.8  
 
La erupción cutánea que aparece en la dermatomiositis tiende a ser de color pardo 
y es eritematosa. El edema periorbitario con forma de heliotropo de color púrpura 
es patognomónico.9-10 
 
Criterios Diagnósticos: 
Debilidad muscular proximal 
Erupción cutánea característica 
Elevación de las enzimas musculares en suero 
Cambios en la biopsia muscular  
Tríada característica de anomalías electromiográficas (fibrilaciones espontáneas y 
potenciales agudos positivos con aumento de la irritabilidad en la inserción). 11 
 
CASO CLÍNICO  
EDAD: 4 años         SEXO: masculino 
Antecedentes familiares: Padre epilepsia/Abuelo paterno/HTA, asma bronquial 
Antecedentes patológicos personales: Enfermedad Bronquial Alérgica. 
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Paciente masculino de 4 años de edad, producto de parto eutócico, con buen peso 
al nacer y antecedentes de un ingreso al año de edad por enfermedad bronquial 
alérgica. Comenzó con aumento de volumen en la cara, tomando como punto de 
partida una lesión eritematosa en el párpado superior izquierdo; mejora la 
sintomatología a los 15 días, y luego reaparece el edema, es ingresado por edemas 
en la cara y miembros superiores, con predominio del miembro superior derecho de 
color rojo violáceo y por debilidad muscular que le imposibilitaba caminar y levantar 
los brazos por encima de los hombros, estado general conservado, orinas escasas 
de color amarillo normal. Presentaba temperatura de 38oC de forma intermitente, 
una vez al día que cedía fácilmente con antipiréticos habituales. 
 
Examen Físico  
MUCOSAS: ligeramente hipocoloreadas y húmedas. 
ABDOMEN: Hepatomegalia 3cm, esplenomegalia 2cm. 
TCS: infiltrado de color rojo violáceo en miembros superiores con predominio del 
miembro superior derecho, no deja godet, caliente. 
 
SOMA: MUSCULOS: debilidad muscular simétrica que le impide caminar y levantar 
los brazos, hipotonía muscular con dolor a la palpación. 
ARTICULACIONES: signos flogísticos de la inflamación. 
 
PIEL: Máculas eritematosas difusas extensas en cara, miembros superiores y 
tronco, e hipocromía importante con lesiones atróficas. Lesiones eritematosas 
múltiples en tronco. Lesiones hipocrómicas que rodean el párpado superior 
(heliotropo). 
 
SHLP: adenopatías cervicales bilaterales medianas, axilares e inguinales bilaterales 
no dolorosas. 
 
SNC consciente, coeficiente de inteligencia normal para su edad, reflejos 
osteotendinosos disminuidos. 
 
Complementarios 
- Hemograma completo 
  Hb 92gl   Leucos 9.375 +109 l    P 059   L 033   E 006  M 002 
- Eritro 48 mm              - Creatinina 75.9 mmo/l           - Glicemia 4.7 mm/l 
- Mucoproteínas séricas 83 mg/%      - Células LE negativas 
- Proteínas totales y fraccionadas T: 59.8 g/l   A: 34,2 g/l   G: 25.6 g/l 
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- Triglicéridos 5.7 mmo/l        - Colesterol 3,5 mmo/l 
- TGP 50 UI 
- Medulograma: médula reactiva por proceso infeccioso y/o inflamatorio 
 
Cultivos 
- Urocultivo negativo    
- Hemocultivo I BNF 
- Hemocultivo II estafilococo coagulasa negativo 
 
Complementarios Indispensables 
- CPK (creatininfosfoquinasa): 1996 H L min. (Valor normal menor de 160 UI min.) 
- BIOPSIA DE MUSCULO, PIEL Y GANGLIO 
- ELECTROMIOGRAFIA Y ESTUDIO DE CONDUCCIÓN: Patológico con desnervación 
motora y sensitiva y signos de enfermedad inflamatoria del músculo. 
 
DISCUSIÓN DEL CASO 
En este paciente con debilidad muscular proximal, erupciones cutáneas y edema 
rojo violáceo, se realizó el diagnóstico positivo de dermatomiositis. Se confirmó el 
diagnóstico con niveles significativamente elevados de CPK, electromiografía y 
cuadro clínico, comenzando su tratamiento inmunosupresor con azatioprina y 
esteroides. La enfermedad se presenta con un pronóstico reservado si se 
diagnostica en etapas avanzadas de la enfermedad. Su precoz y oportuno 
diagnóstico es necesario, porque en esta fase se  producen remisiones 
relativamente satisfactorias y de larga duración (incluso la recuperación aparente), 
en especial en niños. La muerte puede estar provocada por debilidad muscular 
progresiva, disfagia, malnutrición, neumonía por aspiración o insuficiencia 
respiratoria con infección pulmonar sobreañadida. Se egresó con seguimiento por 
reumatología y neurología. Falleció 2 meses después del diagnóstico a consecuencia 
de las complicaciones infecciosas de la enfermedad. 
 
CONCLUSIONES 
Recomendamos su precoz y oportuno diagnóstico porque en esta fase se  producen 
remisiones relativamente satisfactorias y de larga duración (incluso la recuperación 
aparente), en especial en niños. La muerte  puede estar provocada por debilidad 
muscular progresiva, disfagia, malnutrición, neumonía por aspiración o insuficiencia 
respiratoria con infección pulmonar sobreañadida.  
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